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尸体解剖 ：肝质量 595.0 g，大小为 20.0 cm×
13.4 cm×5.5 cm；脾质量 186.5 g，大小为 15.0 cm×
8.3 cm×3.0 cm；胃周及肠系膜淋巴结异常增生肿大，
质软，最大者直径 2.0 cm。 胸腺质量 22.4 g，大小为










CD20 阳性（图 1A），呈现淋巴小结的结构，CD3 弥漫






法医病理学诊断： 符合 X 连锁淋巴细胞异常增
生症，伴弥漫性肝细胞损伤。
BA
A：CD20 阳性，淋巴小结稀少；B：CD3 弥漫阳性，弥漫性 T
淋巴细胞增生








理为 X染色体 SH2D1A 基因突变，导致机体对 EB 病
毒感染的免疫力缺陷，与免疫功能正常人群 EB 病毒
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感染后发生短暂的自限性淋巴细胞增殖反应不同，
XLP 患者感染 EB 病毒后出现失控性自然杀伤细胞



















蛋白明显降低（总蛋白 38 g/L，白蛋白 21.0 g/L），外
周血白细胞明显增高（30.9×109/L），淋巴细胞比例增
高 （63.5%），血小板减少 （37×109/L），血红蛋白降低












XLP预后差，病死率高，Seemayer 等[4]报道 236 例




（hematopoietic stem cell transplantation，HSCT）或骨
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